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MALFORMAZIONI VASCOLARI DEL SISTEMA NERVOSO CENTRALE



Lawton et al, 2015

Groviglio di vasi displastici
costituito da un NIDUS rifornito da
vasi arteriosi, FEEDING ARTERIES e
drenato da vasi venosi, DRAINING
VEINS, in assenza di capillari
interposti.

Ciò determina la formazione di un
circuito ad alto flusso e bassa
resistenza con passaggio di sangue
dal versante arterioso a quello
venoso senza mediazione.

DEFINIZIONE



FEEDERS

❖ Singoli
❖Multipli

❖ Diretti (terminano nel nidus)
❖ Indiretti (riforniscono il nidus con

piccoli rami che proseguono ‘en
passage’ verso il normale tessuto
cerebrale)

ASPETTI ANATOMICI

Da "L’equilibrio venoso cerebrale in condizioni di iperafflusso" S.Mangiafico - N. Limbucci (S.Benedetto del Tronto, 2017)

Da New Jersey Brain and Spine



NIDUS

❖ Compatto o glomerulare (il più frequente, con assenza di
interposizione di tessuto parenchimale normale)

❖ Diffuso o proliferativo → in cui non è presente un vero e
proprio nidus ma vi è una copresenza di vasi anomali e
tessuto neuronale funzionale intersperso

❖ Shunt diversi: arteriolo-venulari, arteriolo-venosi, e fistole
artero-venose dirette

ASPETTI ANATOMICI

Da "L’equilibrio venoso cerebrale in condizioni di iperafflusso" S.Mangiafico - N. Limbucci (S.Benedetto del Tronto, 2017)



DRAINING VEINS

❖ Singole
❖Multiple

❖ Primarie
❖ Accessorie

❖ Drenaggio corticale
❖ Drenaggio profondo
❖ Drenaggio misto

ASPETTI ANATOMICI

Da "Equilibrio emodinamico venoso nelle malformazioni arterovenose cerebrali" S.Mangiafico - A. Consoli (S.Sanguigni et al, 2022)



I vasi, alterati nella struttura e per via dello shear stress legato alle modifiche
emodinamiche, possono associarsi a patologia aneurismatica.

ASPETTI ANATOMICI

Da "L’equilibrio venoso cerebrale in condizioni di iperafflusso" S.Mangiafico - N. Limbucci (S.Benedetto del Tronto, 2017)



❖ Variabilità in termini di sede, dimensioni e struttura,
anche con peculiarità età-relate

❖ Localizzazione sovratentoriale (85%), nei 2/3 dei casi
superficiale, in 1/3 profonda; meno comunemente
infratentoriale (15%)

❖ Possono essere presenti calcificazioni distrofiche ed è
talora rilevabile anche quota ematica in diverse fasi
evolutive

ASPETTI ANATOMICI



❖ 0,1% della popolazione

❖ Sintomaticità nel 12% dei casi

❖ Età media di diagnosi 31 aa, popolazione pediatrica raramente colpita

❖ No differenza di genere

❖ Rischio di rottura 1%/anno, con incremento di 5 volte in caso 
di precedente rottura; altri fattori favorenti la rottura sono l’età 
avanzata, l’etnia ispanica e la localizzazione profonda con drenaggio 
venoso esclusivamente profondo

❖ > 95% casi solitaria, raramente multipla
Osler-Weber-Rendu Syndrome (Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia)

WyburnMason Syndrome (Craniofacial Arteriovenous Metameric Syndrome)

EPIDEMIOLOGIA



❖ Non del tutto chiarita

❖ Ritenute a lungo congenite da mancata disgiunzione arteria 
vena nella fase embrionale

❖ Anomalie genetiche alla base di alterazioni strutturali e di 
segnale

❖ MAV de novo

PATOGENESI

Lawton et al, 2015





CLINICA
❖EMORRAGIA CEREBRALE

(intraparenchimale, 
subaracnoidea, intraventricolare)

❖COMIZIALITA'

❖ASINTOMATICITA'

❖SEGNI NEUROLOGICI FOCALI
(steal phenomenon, effetto 
massa, post-crisi)

❖CEFALEA



CLINICA



FISIOPATOLOGIA

Il fattore più importante nell’emodinamica di una MAV cerebrale, e dunque nelle 
ripercussioni cliniche ed interventistiche, è la resistenza al flusso ematico all’interno 
del nidus: la portata di una MAV è determinata dal flusso e dalle resistenze interne al 
nidus stesso..

Da "L’equilibrio venoso cerebrale in condizioni di iperafflusso" S.Mangiafico - N. Limbucci (S.Benedetto del Tronto, 2017)



FISIOPATOLOGIA

FLUSSO IN ENTRATA

L’incremento di flusso in entrata
al nidus, dovuto alla caduta
pressoria al suo interno, è
accompagnato da un aumento di
calibro dei feeders; piccole
variazioni di calibro dei feeders
determinano ripercussioni
perfusive importati: un
incremento di calibro del 20% ad
esempio determina un aumento
del 100% di flusso all’interno della
malformazione

FLUSSO IN USCITA

È regolato dalla pressione nel
sistema venoso di drenaggio,
determinata dalla capienza del
sistema emissario, dalla pressione
esercitata dai feeders, dal numero
di draining veins e dalle loro
caratteristiche morfologiche in
termini di lunghezza e tortuosità.
Nelle draining veins il flusso è alto
e pulsante e la pressione è
superiore a quella venosa
sistemica.



Lawton et al, 2015

Essendo le pressioni nei feeders in prossimità del nidus più basse rispetto a quelle 
delle arterie cerebrali distanti, soggette alla pressione sistemica si determina una sorta 
di steal phenomenon alla base della ipoperfusione del parenchima cerebrale 
circostante ed evoluzione in senso gliotico nel tempo.

FISIOPATOLOGIA



FISIOPATOLOGIA

I meccanismi adattativi all'aumentato flusso nel letto 
venoso sono due:
✓ l’ectasia della vena
✓ il reclutamento di collaterali venosi

Quando l’adattamento venoso è esaurito la pressione
nella vena emissaria aumenta ed il flusso in uscita
rallenta con conseguente aumento pressorio intranidale.

MAV con un’unica vena di drenaggio hanno capacità
adattative ridotte, mentre MAV con più vene di drenaggio
si associano ad una riduzione della resistenza globale del 
sistema emissario.



FISIOPATOLOGIA

La presenza della MAV determina
ripercussioni emodinamiche non solo
all’interno della MAV stessa ma anche a
carico del sistema circolatorio cerebrale
limitrofo.

I capillari perinidali si dilatano con
contestuale attivazione dei collaterali
leptomeningei deteminando in
definitiva una neoANGIOGENESI
PERINIDALE con formazione di un
network vascolare parallelo alla MAV
stessa.

Da "L’equilibrio venoso cerebrale in condizioni 
di iperafflusso" S.Mangiafico - N. Limbucci

(S.Benedetto del Tronto, 2017)



Si definisce “TOLLERANZA EMODINAMICA” la capacità del sistema MAV-cervello di
compensare una rapida variazione delle resistenze del flusso intranidale.

In una MAV che ha esaurito i suoi meccanismi di compenso (ectasia,
collateralizzazione, reclutamento venoso) la conseguenza sarà un disequilibrio.

➢ Se tale instabilità emodinamica si presenta con decorso lentamente progressivo si
avranno manifestazioni cliniche legate alla congestione venosa (cefalea, fenomeni
compressivi) e allo steal phenomenon (gliosi perinidale, decadimento cognitivo,
segni neurologici focali, comizialità)

➢ Quando l'instabilità emodinamica si manifesta acutamente si ha la rottura della
MAV con conseguente emorragia.

FISIOPATOLOGIA



✓ Approccio conservativo vs interventistico

✓ Microchirurgia, embolizzazione, 
radiochirurgia, approcci multimodali

✓ Considerazione dell'emodinamica della MAV 
per orientare la scelta terapeutica

✓ Stima del rischio procedurale (rottura, 
aspetti emodinamici) --> Spatzel-Martin 
Grading Scale, Lawton-Young Grading Scale, 
classificazione per sede

✓ Terapia farmacologica (cefalea, comizialità)

MANAGEMENT:
Who should be treated?



stabilire la presenza della MAV

valutazioni preliminari all' intervento

monitoraggio peri e post-procedurale

IMAGING



TC CRANIO

❖ Primo approccio diagnostico 
in caso di sintomatologia 
suggestiva

❖ Rilievo difficoltoso 
(il nidus presenta stessa densità 
ematica per via dell'aspetto 
dilatato delle vene)



ANGIO-TC

❖ Visualizzazione 
di feeders, draining
veins e nidus con 
aspetto "bag of worm"

❖ Non consente di definire 
l’esatta anatomia della 
malformazione



❖ FURTO FUNZIONALE --> direzionamento del flusso dal
parenchima circostante verso la MAV

CBF CBV MTT

❖ FURTO ISCHEMICO

CBF CBV MTT

❖ CONGESTIONE VENOSA --> ripercussioni in parti distanti
dell’encefalo della presenza di flusso ad alta pressione nelle
vene di drenaggio della MAV

CBV MTT

COMIZIALITA'

SEGNI FOCALI 

DEFICIT 
NEUROLOGICO 
PROGRESSIVO

TC PERFUSIONALE



RMN

❖Metodica di scelta per lo 
studio elettivo, consente 
buona visualizzazione della 
MAV e del parenchima 
circostante

❖ Sequenze gradient-echo, T2 
pesate e FLAIR permettono di
visualizzare emorragie 
pregresse e gliosi perinidale



ANGIO-RMN

Lo studio del circolo sia venoso 
che arterioso, è utile anche per 
la valutazione delle MAV in 
presenza di ematoma, 
attraverso la sua sottrazione, e 
consente di definire la presenza 
di ectasia e/o trombosi venosa



ANGIOGRAFIA

❖ Gold standard

❖ Definizione di localizzazione, 
numero di feeders, pattern di 
drenaggio

❖ Arteriografia selettiva globale 
e superselettiva

❖ Opacamento anomalo nella fase 
arteriosa (drenaggio venoso 
precoce) in relazione alla 
presenza dello shunt





ULTRASONOGRAFIA

❖ Studio dell'emodinamica real-time più che definizione anatomica

❖ No esame di screening

❖ Monitoraggio peri, intra e post-operatorio

❖ Molteplici vantaggi (innocuità, ripetibilità, accuratezza, bed-side)

❖ Vi sono limiti legati a finestra acustica, sede, dimensioni, pitfalls e know-how dell'operatore



22-year old female
Permanent headaches, left-
sided spastic hemiparesis;
MAV parieto-occipitale dx

31-year old male
Visual disturbances and 
headaches since 4 yo
MAV occipito-temporale sn





PSV > 140 cm/sec
EDV > 100 cm/sec
PI < 0.6

❖ Pattern multicolor (aliasing)
❖ Diversi piani per studio direzionalità
❖ Aumento componente diastolica (EDV) relativamente alla sistolica (PSV)
❖ Riduzione indice di pulsatilità (IP)
❖Modifiche emodinamiche più pronunciate in prossimità della MAV
❖ Variazione parametri velocimetrici >20% settore controlaterale



Sanguigni et al, 2022





Sanguigni et al, 2022



Sanguigni et al, 2022







TAKE HOME MESSAGES

• MAV come entità anatomo-funzionale
complessa, fortemente connessa col
parenchima e la circolazione cerebrale

• Equilibrio emodinamico MAV-cervello con
carattere di dinamicità nel tempo

• Tolleranza emodinamica, perno della
valutazione in previsione di una correzione
chirurgica

• Peculiarità delle singole metodiche di imaging

• Ultrasonografia come tool utile nello studio
real-time dell'emodinamica in fase di selezione
e monitoraggio peri/intra/post-operatorio del
paziente


